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图１　左肾间变型肾母细胞瘤。ａ）大体标本示肾组织表面被膜完整，肿块位于肾上极，直径２．５ｃｍ，与肾组织分界不清（箭），

有出血；ｂ）镜下示肿瘤细胞弥漫分布，细胞异形性明显，可见多极核分裂像（箭），并见瘤巨细胞，在瘤组织中可见小管状结构

及胚胎样瘤细胞（×１００，ＨＥ）；ｃ）ＣＴ增强扫描冠状面重组图像，示左肾上极实性肿块（箭）位于肾被膜内，境界模糊，破坏肾盂

肾盏，肿块强化程度低于肾实质；ｄ）ＣＴ增强扫描横轴面图像，示左肾上极实性肿块（箭），强化程度低于肾实质，边界模糊。

　　小儿肾肿瘤分为良性和恶性两大类，良性肿瘤较为少见，

主要来自肾的上皮和间叶组织，常见的有肾腺瘤、肾小球旁细

胞瘤、血管平滑肌脂肪瘤和肾内畸胎瘤；肾的恶性肿瘤较为多

见，由于某种原因后肾胚芽未能分化成肾组织而残存于肾内，

是肾内肿瘤发生的潜在因素，肿瘤重现了肾胚胎发育过程，呈

现不同分化阶段的特点。目前 ＵＳ、ＣＴ和 ＭＲＩ是小儿肾肿瘤

术前定位、定量和定性诊断不可或缺的检查方法，本文目的是

认识小儿肾肿瘤的病理特点，以便更深刻理解肿瘤的影像学表

现，从而提高诊断水平。

肾母细胞瘤

肾母细胞瘤（ｎｅｐｈｒｏｂｌａｓｔｏｍａ）是来源于肾胚基细胞的恶性

胚胎性肿瘤，常显示不同的分化特点。肿瘤主要由上皮细胞、

间叶细胞和胚芽细胞构成，各成分在肿瘤中的比例、细胞排列

及其分化程度等存在较大差别，３种主要成分之一达６５％以上

者，分别定为胚芽型、上皮型及间叶型；各种成分均未达６５％

时，则定为混合型。肿瘤大体呈实性，圆形，有由纤维组织及受

压的肾组织构成的包膜，边界清楚，质地软，体积和重量相差悬

殊。实性肿瘤可有出血坏死及囊性变，纤维性间隔常使肿瘤呈

分叶状（图１ａ）。镜下示肿瘤组织主要由３种基本成分组成，未

分化胚芽组织为大量小细胞聚集，具有圆形或卵圆形细胞核，

胞浆透明或呈嗜酸性。胚芽细胞呈弥漫性、结节状、缎带状分

布以及基底细胞样的形态，易与小圆形细胞肿瘤相混淆，如神

经母细胞瘤等；间叶成分一般由梭形的成纤维细胞样的细胞组

成，可向其它类型细胞分化如平滑肌和横纹肌细胞；上皮成分

的特点是形成胚胎期的肾小管、肾小球，很像胚胎期生后肾组

织的肾小管以及肾小球样结构，上皮成分可出现不同程度的分

化。以上各型中包括上皮、间叶和胚芽成分发生间变者称为间

变型（图１ｂ）。确定肿瘤细胞间变，必须具备３条标准：①肿瘤

细胞的直径至少大于相邻同类细胞的３倍；②染色质明显增

多；③出现多极核分裂像，此型预后很差。

肾母细胞瘤约占儿童肾脏肿瘤的８７％，发病高峰年龄３～４

岁，８０％患者于５岁以前患病
［１］。本病新生儿期少见。双侧发

生者约为４％～１３％，可合并隐睾、偏身肥大、尿道下裂和散发

性无虹膜。少部分肾母细胞瘤与位于１１号染色体的两个位点

１１ｐ１３、１１ｐ１５有关，分别被称为 ＷＴ１基因、ＷＴ２基因。ＷＴ１

基因异常见于 ＷＡＧＲ综合征（肾母细胞瘤、无虹膜、泌尿生殖

系统畸形、精神发育落后）或Ｄｒａｓｈ综合征（男性假两性畸形、急

进性肾小球肾炎）；ＷＴ２基因异常见于ＢｅｃｋｗｉｔｈＷｉｅｄｅｍａｎｎ综

合征或偏身肥大患者。最常见症状为腹部包块，疼痛、血尿少

见，全身症状少见，高血压可见于２５％患者，系由于肿瘤产生肾

素所致。肿瘤预后取决于组织学类型和肿瘤分期，大部分患者

预后较好，５年生存率达９０％。

肾母细胞瘤影像学表现为肾内实性肿块，边缘有假包膜，

肾实质及集合系统受压（图１ｃ、ｄ）。肿瘤通常直接侵犯或推挤

周围结构，但很少包裹主动脉，这一表现可帮助与神经母细胞

瘤鉴别。肿瘤可侵犯肾静脉、下腔静脉甚至右心房。远处转移

最常见于肺（８５％）、肝和周围淋巴结。影像学检查需要注意观

察肾静脉、下腔静脉、肝内和周围淋巴结转移、对侧同时发生的

肿瘤及可能合并的肾源性残余。肾母细胞瘤有时可呈囊性，影

像学上很难与囊性肾瘤相鉴别。

肾母细胞瘤病和肾源性残余

肾母细胞瘤病是由弥漫性或多灶性肾源性残余（ｎｅｐｈｒｏ

ｂｌａｓｔｏｍａｔｏｓｉｓａｎｄｎｅｐｈｒｏｇｅｎｉｃｒｅｓｔｓ）构成。肾源性残余为后肾原

基，可持续存在至胚胎３６周时，具有转化为肾母细胞瘤的恶变

倾向，偶见于１％的婴儿中。目前认为肾源性残余可导致３０％～

４０％的肾母细胞瘤，并可见于９９％双侧肾母细胞瘤中
［２］。
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图２　左肾母细胞瘤病合并肾母细胞瘤。ａ）大体标本示肾中部有一结节状肿块（长箭），大小为４．５ｃｍ×３．５ｃｍ×２．５ｃｍ，与周

围组织分界清楚，切面灰粉色，肾皮质区可见多发微囊样病灶为肾源性残余（箭头），最大直径０．３ｃｍ；ｂ）镜下示肾母细胞肿瘤

以上皮成分为主。肾源性残余在正常肾皮质内见灶状肾胚芽组织，其间可见不成熟小管，局部含囊性部分分化型肾母细胞瘤

（×１００，ＨＥ）；ｃ）ＣＴ增强横轴面图像，示左肾中部实性肿块（箭），位于肾实质内，境界比较清晰，强化程度低于肾实质，破坏肾

盂肾盏结构；ｄ）ＣＴ增强冠状面重组图像，示左肾中部实性肿块（箭），位于被膜内，肿块强化程度低于肾实质，未能显示大体病

理所见的肾源性残余。　图３　混合型肾外肾母细胞瘤。ａ）镜下可见原始肾小管、弥漫或成团块状排列的胚芽组织和成熟的

纤维组织、肌组织，各种成分比例接近（×１００，ＨＥ）；ｂ）镜下示成团块状排列的胚芽组织和成熟的纤维组织（×１００，ＨＥ）；ｃ）

ＣＴ平扫示左侧腹膜后实性肿块（箭），边界较清晰，自左肾门前方向下延伸，左侧肾盂扩张，病变内密度较均匀；ｄ）稍下层面示

病灶内可见小片状不规则高密度出血影。

　　组织学上将肾源性残余分为休眠型、硬化型、增生型和肿

瘤型［３］。休眠型和硬化型病灶通常为镜下发现，一般认为无恶

变倾向；增生型和肿瘤型病灶大体可见，表现为小黄褐色结节，

周围有正常肾实质。

肾源性残余也可以根据病灶的位置和合并的综合征而分

为叶周型和叶内型。叶周型肾源性残余位于皮质旁或肾柱旁，

为单个或多个不成熟的后肾胚芽组织形成的小结节，大小不等

（图２ａ），可以融合成带状，或弥漫分布于肾皮质外周，与正常肾

组织分界清楚。镜下示小病灶没有包膜，由不成熟的、染色很

深、小的圆形胚芽组织构成，没有腺管或肾小球的分化（图２ｂ）；

大的病灶周围可见少量结缔组织包绕；弥漫型病变伴有明显硬

化者，被称之为硬化性后肾错构瘤。叶内型肾源性残余是后肾

胚芽组织发生在肾中央部分或肾髓质。由叶内型肾源性残余

发生的肾母细胞瘤常以间叶为主，肿瘤内还可见大量横纹肌和

鳞状上皮。叶内型比叶周型少见，但恶变倾向更高。此型见于

７８％ Ｄｒａｓｈ综合征和几乎１００％散发性无虹膜患者中。

较大的局灶性肾源性残余的ＣＴ表现为肾皮质内低密度结

节，强化程度低于周围正常肾实质（图２ｃ、ｄ）。ＭＲＩ显示病灶在

Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ上均呈低信号。ＵＳ显示病灶呈低回声，但其敏

感性低于ＣＴ和 ＭＲＩ
［４］。弥漫性肾母细胞瘤病表现为患肾增

大，皮质增厚，可呈条纹状强化；ＵＳ显示患肾增大，回声减低。

肾淋巴瘤可有类似肾母细胞瘤病的表现，但其在婴儿及低龄儿

中很少发生。

肾外肾母细胞瘤

肾外肾母细胞瘤非常罕见，国内外文献几乎均为个案报

道［５］，最常见的部位是腹膜后、腹股沟，此外卵巢、子宫、睾丸、

纵隔及胸壁等部位也有少数报道。由于缺乏特殊的肿瘤标记

物，术前诊断肾外肾母细胞瘤非常困难，通常仅能于术后诊断。

肿瘤发生无性别差异，平均发生年龄４岁。大多数肿瘤预后良

好。

Ｂｅｃｋｗｉｔｈ和Ｐａｌｍｅｒ
［６］提出肾外肾母细胞瘤的病理诊断标

准：①原发肿瘤位于肾外；②原始梭形或圆形胚芽细胞；③发育

不全或胚胎性肾小管或肾小球；④不含畸胎瘤或肾细胞癌成分

（图３ａ、ｂ）。

肿瘤起源尚存在争议，一些作者认为其来源于异位的原始

生后肾组织，与肾内肾母细胞瘤来源相同。也有人根据肿瘤不

同的发生部位，推测肿瘤可能起源于任何前肾、中肾及后肾起

源结构发生的部位。

临床及影像学特点：本病临床表现及影像学检查均无特异

性，依靠病理学诊断。实性肿瘤，特别是发生于腹膜后者（图

３ｃ、ｄ），鉴别诊断需要考虑到本病发生的可能。

肾盂内肾母细胞瘤

典型肾母细胞瘤发生于肾皮质或肾柱，肿瘤主体位于肾实

质内，可有小息肉样突起进入肾盂肾盏内［７］。少数病例，肾母

细胞瘤进入集合系统内类似葡萄状，称为葡萄状肾母细胞瘤。

肾母细胞瘤完全位于肾盂肾盏系统内，而不合并或仅有少部分

肾实质内肿瘤者非常少见。１９７０年，Ｐｏｏｌｅ和 Ｖｉａｍｏｎｔｅ
［８］最早

报道本病，目前亦仅有少数个案报道。本病平均发病年龄３．３

岁，男性略多于女性。肾盂内肾母细胞瘤被认为起源于叶内型
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图４　左肾混合型肾盂内肾母细胞瘤。ａ）镜下示原始肾小管、弥漫或成团块状排列的胚芽组织和成熟的纤维组织、肌组织，各

种成分比例接近（×４００，ＨＥ）；ｂ）ＣＴ增强延迟扫描矢状面重组图像示左侧肾盂内实性肿块影（箭），密度均匀，边界清晰，周围

可见对比剂充盈缺损的肾盏；ｃ）横轴面图像示左肾盂内肿块（箭），周围可见对比剂围绕。　图５　左肾囊性部分分化性肾母

细胞瘤。ａ）镜下示囊壁被覆扁平上皮及柱状上皮，囊壁间隔纤维组织内可见散在发育不成熟的肾小管及肾小球结构（×４００，

ＨＥ）；ｂ）ＣＴ增强冠状面重组图像示左肾失去正常形态，呈多囊性（箭）；ｃ）横轴面ＣＴ增强示左肾由大小不等的囊性结构组

成，囊大小不等，囊壁、囊间分隔清晰，有轻度强化。

肾源性残余。组织学检查显示肿瘤大体上虽然缺乏实质内的

肿瘤，但镜下可见肿瘤蒂附于肾盏旁的肾实质（图４ａ）。

由于肿瘤独特的生长方式，其临床表现也与典型肾母细胞

瘤不同。主要临床症状为肉眼血尿，其次是腹部肿块。前者在

典型肾母细胞瘤很少发生。由于肿瘤可突入肾盂和近端输尿

管内生长（图４ｂ、ｃ），患肾可发生肾盂积水，进而导致肾盂肾炎

而出现持续性低热、腹痛及全身乏力的症状。本病术前诊断有

一定困难，因为尿检及影像学检查常提示为炎性病变。影像学

检查显示肾盂内实性包块，强化程度低于正常肾实质，延迟扫

描示扩张肾盂内的充盈缺损。

囊性部分分化性肾母细胞瘤

囊性部分分化性肾母细胞瘤与肾母细胞瘤相同，来自后肾

胚芽组织，属肾母细胞瘤的一种少见特殊亚型［９］，１９７５年

Ｂｒｏｗｎ首次使用此术语。病变外观与囊性肾瘤相似，肿瘤由假

纤维被膜环绕，与周围肾组织界限清楚，切面见大小不等的囊

腔，间隔薄，囊壁圆形规整，无膨胀性实性结节突入。镜下示囊

内衬扁平、立方及鞋钉样上皮细胞，囊内间隔是肿瘤唯一的实

质部分，内含胚芽细胞及不成熟的间叶组织，混有各种不同分

化程度的肾小球、肾小管及横纹肌、软骨、纤维及脂肪组织等

（图５ａ）。本病的诊断方案：①年龄在２岁以下；②肿块由纤维

假被膜环绕；③瘤体全部由囊及间隔构成，间隔内无膨胀性实

性结节；④囊内衬扁平、立方及鞋钉样上皮细胞；⑤间隔内含有

类似于肾小管的上皮结构；⑥间隔内含芽基，胚胎的间质及上

皮成分。

肿瘤需要与囊性肾瘤及囊性肾母细胞瘤相鉴别，大体病理

及影像学检查很难区分。组织学上，囊性肾瘤间隔由成熟纤维

组织构成，可含有成熟的肾小管，但缺乏胚芽组织。囊性肾母

细胞瘤可见肾母细胞瘤组织形成的实性结节。

临床及影像学特点：本病多见于２岁以内幼儿，临床上表

现为无痛性腹部肿块，全身症状少见。影像学检查显示界限清

晰的多房囊状肿块，囊大小不等，直径数 ｍｍ至４ｃｍ，间隔呈不

同程度强化，囊内无对比剂排泌（图５ｂ、ｃ）。ＵＳ能清晰地显示

多囊性结构，肿瘤可突破肾包膜。临床上呈良性经过，手术完

整切除后可治愈。

透明细胞肉瘤

透明细胞肉瘤是极少见且特殊的肿瘤，曾被认为是肾母细

胞瘤的一种变体，由于好发骨转移，也称为儿童骨转移性肾肿

瘤。所有已报道的肿瘤均为单侧发生，占儿童肾肿瘤的３％～

５％，男女比例为２∶１。肾透明细胞肉瘤极少在生后６个月内

诊断，发病高峰年龄为２～３岁
［１０］，其后发病率迅速减低，青春

期及年轻人中仅有个例报道。

透明细胞肉瘤体积较大，平均直径１１ｃｍ，质软，位于肾髓

质中央，单发，无包膜但边界清楚，伴有灶状囊性变。肿瘤组织

学表现多样，仅有２０％可见透明细胞。至少９种组织学亚型被

报道，包括经典型、黏液样型（图６ａ）、硬化型、细胞型、上皮样

型、栅栏状型、梭形细胞型、席纹状型和未分化型。大多数肿瘤

内含有多种组织学类型，肿瘤内毛细血管网为本病的组织学特

征性表现。
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图６　右肾黏液型透明细胞肉瘤。ａ）镜下示瘤细胞无明显异形，边界不清，胞浆丰富淡染，胞核较小（×１００，ＨＥ）；ｂ）ＣＴ增强

冠状面重组图像示右肾髓质内实性肿块呈不均匀强化（箭），周围残存肾皮质强化良好，肾盂明显破坏受压；ｃ）横轴面ＣＴ增强

扫描示肿块呈浸润生长（箭），境界不清。　图７　左肾肾细胞癌。ａ）镜下示瘤细胞较大，圆形或多边形，胞浆丰富，细颗粒状，

部分细胞透明，呈片状排列（×１００，ＨＥ）；ｂ）ＣＴ增强冠状面重组图像示左肾中部髓质内实性肿物（箭），边界比较清晰；ｃ）横

轴面ＣＴ增强扫描示肿块呈不均匀强化，邻近集合系统被破坏。

　　临床及影像学特点：临床表现无特异性，常以腹部肿块就诊。

影像学表现上不能与肾母细胞瘤相鉴别，主要表现为肾内实性肿

块，呈侵袭性生长（图６ｂ、ｃ），相比肾母细胞瘤其转移瘤的分布更

广泛，可转移至骨、淋巴结、脑、肝和肺，部分患者在肾切除数年以

后发生，且有较高的复发率和致死率，因此必须进行比肾母细胞

瘤更为长期的密切随访，长期存活率为６０％～７０％
［１１］。

横纹肌样瘤

横纹肌样瘤是一种发生于儿童早期的少见的具有高度侵

袭性的肿瘤。肿瘤组织学表现类似骨骼肌来源的肿瘤。横纹

肌样瘤仅见于儿童，占儿童肾恶性肿瘤的２％。约８０％发生于

２岁以前，６０％发生于１岁以内，大多数肿瘤于生后６～１２个月

被诊断。诊断时平均年龄为１１个月，男女比例为１．５∶１。

肿瘤大体表现无特异性。组织学上，肿瘤由单一形态的细

胞构成，肿瘤细胞有以下３个特点：囊泡状染色质，嗜酸性核仁

突出以及细胞浆内有玻璃样变的包含体。

临床及影像学特点：横纹肌样瘤可有血尿的症状，因其侵

袭性的特点，症状多为转移灶所致。临床上，患者可因甲状旁

腺激素水平升高而出现高钙血症，肿瘤切除后血清钙水平趋于

正常。横纹肌样瘤合并颅内原发肿瘤或转移瘤为本病的特征

性表现。脑肿瘤通常位于后颅窝中线旁区。另外，合并原始神

经外胚层肿瘤、室管膜瘤、小脑和脑干星形细胞瘤也曾有报道。

肿瘤呈侵袭性生长，与肾实质没有明显的分界，很少出现如肾

母细胞瘤压迫肾实质形成的假包膜。残存的肾组织内常见卫

星状瘤结节。与肾母细胞瘤相比，肿瘤可有一些特征性表现，

如包膜下积液、肿瘤呈分叶状、内含坏死或出血灶以及肿瘤分

叶边缘可见线样钙化等。血管和周围侵犯常见。横纹肌样瘤

是所有肾肿瘤中预后最差者，具有高度侵袭性和早期转移的特

点。８０％肿瘤发生转移，最常见部位是肺，其它部位包括肝、

脑、淋巴结和骨骼。存活率非常低，１８个月存活率仅为２０％。

肾细胞癌

儿童期肾细胞癌少见，在２０岁以下肾原发肿瘤患者中的

比例小于７％。儿童期肾母细胞瘤与肾细胞癌的发生率之比为

３０∶１，但在１０～２０岁患者中，两者发生率相当。肾细胞癌可

合并ｖｏｎＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ综合征
［１３］，病变常多发，特别是双侧发

生肿瘤的患者。

肿瘤细胞来源于肾的近曲小管，多数瘤细胞分化差，因此

病理表现比较特殊。肿瘤多发生在肾皮质，上极比下极多见。

肿瘤外观呈结节状，浸润性生长，常侵入肾盂，形成肾盂内肿

块，镜下和成人肾细胞癌相似，一般可看到透明细胞癌（图７ａ）

和颗粒细胞癌两种类型。

临床及影像学特点：临床表现与成人发生者相似。无痛性

肉眼血尿、腹痛和腹部肿块为最常见表现。肾细胞癌与肾母细

胞瘤影像学表现类似，两者很难在术前相鉴别。肿瘤为侵袭性

实性肿块，有不同程度的坏死、出血、钙化和囊变。可有周围正

常结构的变形及假包膜形成。２０％患者于诊断时即发现有肺、

骨、肝或脑转移。ＣＴ和 ＭＲＩ表现为非特异性的肾实质内肿

瘤，轻度强化（图７ｂ、ｃ），可见出血及坏死。钙化在肾细胞癌比

肾母细胞瘤更常见，分别为２５％和９％
［１４］。肿瘤预后取决于肿

瘤分期。

先天性中胚层肾瘤

先天性中胚层肾瘤是发生在婴儿肾和肾窦的低度恶性的
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图８　右肾中胚层肾瘤。ａ）镜下示肿瘤由排列成束的梭形细胞组成，瘤细胞密集，

排列成漩涡状或编织状，核分裂相多见（×８００，ＨＥ）；ｂ）镜下示肿瘤浸润肾实质

（×１００，ＨＥ）；ｃ）ＭＲＩ冠状面Ｔ２ＷＩ，显示右肾实性肿块呈不均匀高信号（箭），其

内有小囊，边界比较清晰；ｄ）冠状面Ｔ１ＷＩ增强扫描，示右肾实性肿块占据大部分

肾实质（箭），边界比较清晰，有轻度强化。

　　纤维母细胞性肿瘤，认为是由早期肾间质增生所致。肿瘤

大体上呈橡胶样，类似子宫肌瘤。肿瘤较大，质硬，浸润性生

长，无包膜，与周围肾实质无明显分界。镜下示肿瘤由排列成

束的梭形细胞构成，瘤细胞密集，核分裂相多见，排列成漩涡状

或编织状，其间夹杂肾胚胎化生组织（图８ａ、ｂ）。

临床及影像学特点：本病又称胎儿肾错构瘤和平滑肌错构

瘤，是新生儿最常见的肾实性肿瘤。常于生后３个月内被发

现，９０％于１岁以内被发现，男性发生率略高
［１２］。最常见的临

床表现是腹部肿块，血尿少见。部分肿瘤可于产前 ＵＳ检查时

发现，影像学显示肾内较大的实性肿块，边界不清，无包膜，常

累及肾窦。肿块取代大部分肾实质（图８ｃ、ｄ），可含有囊性、出

血及坏死灶。肿瘤常侵犯周围结构。肿瘤生物学行为良好，单

纯肾切除可治愈。肿瘤原位复发及远处转移少见。

小儿肾肿瘤诊断术前主要依靠影像学检查明确原发肿瘤

部位、大小以及肿瘤分期，不同肾肿瘤的鉴别诊断需结合患者

年龄，各种病理类型肿瘤及其与预后相关亚型需病理学最终诊

断。小儿肾肿瘤的影像学检查需要明确如下问题：肿瘤是否起

自肾脏？是否具备肾母细胞瘤的影像学特征？对侧肾脏是否

也有病变？对侧病灶是否为肾母细胞瘤病？肿瘤是否累及下

腔静脉或右心房？肿瘤能完全切除吗？有无肺、肝、骨、脑等远

处转移？不同的影像学表现可能导致临床医生选择不同的治疗

方案，如肾母细胞瘤如果累及下腔静脉，外科医师要在肾切除

术的同时，打开下腔静脉切除肿瘤。如果肿瘤蔓延至右心房，

则需在肾切除前，先切除右房内的肿瘤或

术前化疗消除下腔静脉内或右房内的肿

瘤。认识和了解小儿肾肿瘤的病理表现和

临床特点是影像科医师准确诊断和术后随

访的必备知识。
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